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Pyridoxal-5-fosfat oralt
(Vitamin B6, Extempore) kapslar

INSTRUKTIONEN GALLER FOR

Kapsel i valfri styrka (extempore)

Kapselns innehall kan dven l6sas upp i vatten till oral [6sning med fast slutkoncentration,
se annan instruktion.

ADMINISTRERING
Oralt

Enteralt:
Kapseln kan 6ppnas och innehallet I6sas i lite vatten i direkt anslutning till
administreringen.

HALLBARHET OCH FORVARING
Pyridoxal-5-fosfat (extempore)
Kapsel, hard
Foérvaras vid hégst 30 °C. Forvaras i originalférpackning, ljuskansligt. Galler alla
styrkor.

VANLIG INDIKATION OCH DOS
Neonatal epileptisk encefalopati eller terapiresistent epilepsi
under férsta 3 levnadsaren
- av oklar orsak
- efter perinatal asfyxi eller prematuritet, svarbehandlad

Provbehandling om inledande behandling med pyridoxin inte givit god effekt:

Nyfodda: 30 - 60 mg/kg/DYGN uppdelat i 3 - 6 doser
Barn 1 man - 3 ar: 30 - 60 mg/kg/DYGN uppdelati3 - 6 doser

Om ej god effekt inom 3 dygn: utsattning
Om god effekt: fortsatt behandling i véntan pa resultat av genetisk utredning

Kan kombineras med folinsyra.
Infantilt epileptiskt spasmsyndrom (IESS) av okénd etiologi - vid terapisvikt pa
prednisolon och vigabatrin

Tredje linjens behandling av infantilt epileptiskt spasmsyndrom av okand
etiologi. Behandling ska ske i samrad med universitetssjukhus.

Vid kvarstaende spasmer efter inledande behandling med prednisolon och
tillagg av vigabatrin: 10 mg/kg x 4

Om ej god effekt inom 5 dygn: utsattning
Om god effekt: fortsatt behandling i vantan pa resultat av genetisk utredning
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VANLIG INDIKATION OCH DOS
PNPO-brist/vitamin B6-beroende epilepsi (PNPO mutation)

Nyfodda: 15 - 60 mg/kg/DYGN uppdelat i 4 - 6 doser
Barn 1 man - 18 ar: 15 - 60 mg/kg/DYGN uppdelat i 4 - 6 doser

Enstaka patienter kan, atminstone tillfalligt, ha nytta av doser upp till

100 mg/kg/dygn. Dessa doser innebar dock 6kad risk for biverkan
(polyneuropati samt enstaka fall av allvarlig leverskada). Lagsta effektiva dos ska
anvandas.

Obs! Enstaka patienter med PNPO-brist svarar béttre pa behandling med
pyridoxin, se annan instruktion.

PLPBP-brist/vitamin Bé6-beroende epilepsi (PLPBP mutation)

Behandlas i forsta hand med pyridoxin, se annan instruktion, men enstaka
patienter svarar battre pa behandling med pyridoxal-5-fosfat.

Nyfédda: 15 - 60 mg/kg/DYGN uppdelati4 - 6 doser
Barn 1 man - 18 ar: 15 - 60 mg/kg/DYGN uppdelat i 4 - 6 doser

Enstaka patienter kan, atminstone tillfalligt, ha nytta av doser upp till

100 mg/kg/dygn. Dessa doser innebéar dock 6kad risk for biverkan
(polyneuropati samt enstaka fall av allvarlig leverskada). Lagsta effektiva dos ska
anvandas.
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OVRIG INFORMATION
Extemporetillverkade kapslar ska ordineras/forskrivas. Vanliga styrkor &r 30 mg och
50 mg. Tidigare har licensforskrivning av andra kapslar varit méjlig vid rest pa
extemporetillverkade, men denna méjlighet finns inte langre. Lakemedelsverket beviljar
inte licens da detta preparat ar ett kosttillskott.

Benamningen infantilt epileptiskt spasmsyndrom (IESS) ar den nuvarande termen for
syndromet och ersatter de tidigare benamningarna infantila spasmer respektive Wests

syndrom.

1 mg pyridoxal-5-fosfat innehaller ca 0,358 mg fosfat, vilket motsvarar ca 0,0038 mmol
fosfat.

Pyridoxalfosfat ar "aktiverat" vitamin B6.

PNPO = pyridoxamine-5-phosphate oxidase
PLPBP = pyridoxal-5-phosphate binding protein
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LOKAL LANK
Lokal instruktion, begransad atkomst
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